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Emphysemes 

Present a des degres divers dans la BPCO - mais depassant ce seul 
cadre - I'emphyseme genere dans ses formes evoluees une grave 
insuffisance respiratoire. Les lesions sont irreversibles, mais parfois 
accessibles a un traitement chirurgical. 


Michel Fournier* 


L a definition de Femphyseme est anatomique : c’est un 
elargissement anormal des espaces aeriens au-dela 
des bronchioles terminales, accompagne d’une des- 
truction du tissu respiratoire sans fibrose evidente. 1 La 
tomodensitometrie thoracique s’est rapidement imposee 
comme Fexamen cle pour faire le diagnostic d’emphy- 
seme. 2 Le cadre des emphysemes depasse celui de la 
bronchopneumopathie chronique obstructive (BPCO). 

LES TYPES D'EMPHYSEME 


On distingue quatre types d’emphyseme. 

Uemphyseme centrolobulaire 3 fait partie integrante des 
lesions anatomiques peripheriques de la BPCO. II atteint 
la region centrale de Facinus (bronchioles respiratoires et 
canaux alveolaires), epargnant la peripherie de Facinus 
(les alveoles) [fig. 1]. Son developpement, lent, est la 
consequence des lesions bronchiolaires obstructives et 
fixees extra-acinaires. Ces lesions sont distinctes de la 
bronchiolite respiratoire du fumeur, pathologie inflam- 
matoire des voies aeriennes intra-acinaires, dont Involu- 
tion anatomique est inconnue. L’emphyseme predomine 
dans les lobes superieurs. II n’est pas connu de propen- 
sion genetique a son developpement. Tous les sujets 
atteints de BPCO de stade 2b ou 3 ont des lesions d’em- 
physeme centrolobulaire, bilaterales, d’etendue variable. 

Uemphy seme panlobulaire ou pan-acinaire 4 est caracte- 
rise par une destruction de tous les constituants de Faci- 
nus (fig. 1). II est souvent associe aux formes les plus seve- 


res de deficit en al-antitrypsine (AAT), proteine antipro- 
tease synthetisee par les hepatocytes. LAAT, dans les pou- 
mons, limiterait les lesions tissulaires produites par les 
leucocytes et les macrophages recrutes et actives par la 
fumee de cigarette. La plupart des sujets deficitaires en 
AAT et atteints d’emphyseme panlobulaire sont d’ailleurs 
fumeurs. Seuls sont a risque de developper un emphy- 
seme panlobulaire les sujets dont le genotype est ZZ ou 
ZS (plus de 70 variants ont ete identifies). Par comparai- 
son avec Femphyseme centrolobulaire, Femphyseme pan- 
lobulaire associe a un deficit en AAT est une maladie rare ; 
les estimations, assez grossieres, font etat d’environ 
800 cas en France. L’emphyseme panlobulaire predomine 
initialement dans les lobes inferieurs ; les formes evoluees 
touchent l’ensemble des deux poumons. 

Uemphy seme par acicatriciel se developpe lentement, a 
l’entour de masses intraparenchymateuses, fibreuses et 
retractiles (masses silicotiques, sequelles de tuberculose). 
II peut done etre unilateral. Son etendue est variable. Les 
formes tres evoluees sont souvent l’apanage des fumeurs. 
On ne lui connait pas de propension genetique particu- 
liere. 

Uemphyseme paraseptal se caracterise par des zones 
d’emphyseme tres bien circonscrites, se developpant le 
long de la plevre viscerale et de ses replis. Le parenchyme 
pulmonaire qui les limite est en general normal, ce qui 
explique probablement leur bonne tolerance clinique. Le 
tabagisme semble en constituer un facteur de risque. Les 
lesions sont en general bilaterales. 
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BRONCHOPNEUMOPATHIE CHRONIQUE OBSTRUCTIVE EM PH YS EM ES 



Ui'iilii Schema de I'acinus. Les limites sont virtuel les ; la 
base mesure 7 a 8 mm; une dizaine d'acinus sont contenus 
dans un lobule, dont les limites sont anatomiques (septum 
perilobu laire). 

A. Acinus normal. 

B. Emphyseme centrolobulaire; I'emphyseme est centro- 
acinaire (lesion debutante); la lumiere de la bronchiole 
terminale est reduite. 

C. Emphyseme panlobulaire ; I'emphyseme est diffus, 
peripherique; plusieurs acinus voisins sont simultanement 
touches; la destruction des capillaires accompaqne celle de 
I'epithelium alveolaire. 


Plusieurs types d’emphyseme peuvent coexisted en particu- 
lier chez les fumeurs. La distinction entre emphyseme 
centro- et panlobulaire est difficile dans les formes evo- 
luees, d’autant que la propension naturelle des lesions 
d’emphyseme est de confluer pour former des bulles . 6 

La classification presentee est anatomique. L’approche 
clinique doit integrer les points suivants : 

— le tabagisme demeure le principal facteur ou cofac- 
teur d’induction d’emphyseme, toutes formes confon- 
dues; 

— un emphyseme paraseptal est souvent decouvert for- 
tuitement sur les coupes de tomodensitometrie thora- 
cique ; s’il s’agit d’un fumeur porteur d’une insuffisance 
respiratoire obstructive, ce n’est pas I’emphyseme para- 
septal, mais plutot le binome emphyseme centrolobulaire- 


lesions bronchiolaires qui est en cause dans l’obstruction 
bronchique. 

EMPHYSEME ET FONCTION RESPIRATOIRE 


La progression des lesions d’emphyseme se traduit par 
une augmentation des volumes pulmonaires non mobili- 
sables (et en particular du volume residuel), et par une 
reduction de la capacite de transfert de l’oxyde de car- 
bone. Le developpement d’un trouble ventilatoire obs- 
truct^ n’est pas lie a la compression du parenchyme pul- 
monaire alentour par les zones d’emphyseme distendues, 
sauf dans le cas de certaines formes evoluees d’emphy- 
seme paraseptal. II s’agit plutot de la consequence du col- 
lapsus bronchiolaire, majeur aux bas volumes pulmonai- 
res, induit par la perte de retraction elastique des 
territoires emphysemateux . 7 

Cependant, dans les stades lib et III de la BPCO, il est 
parfois difficile de distinguer ce qui, dans la genese du 
trouble ventilatoire obstructif, releve de l’obstruction 
bronchiolaire fixee, et ce qui releve du collapsus bron- 
chiolaire. 

Toutes les formes evoluees d’emphyseme s’accompa- 
gnent d’une hypoxemie, qui se majore a l’effort. Le princi- 
pal mecanisme de l’hypoxie est une forte inegalite des rap- 
ports ventilation-perfusion . 8 L’hypercapnie, plus tardive, 
est l’apanage des insuffisances respiratoires graves. 



I EST NOUVEA 





Les etudes experimentales in vitro, et in vivo chez I'animal, 
se sont developpees selon plusieurs axes: 

- correction du deficit en al-antitrypsine (AAT) en transfectant 
le gene fonctionnel a I'aide de differents vecteurs (virus, 
liposomes); cette therapie genique affronte ici des problemes 
difficiles, car elle doit demontrer son innocuite 

et sa superiority par rapport a ('administration reguliere d'AAT ; 

- inhibition chimique de I'activite elastasique; une limitation 
theorique a cette approche est le role physiologique de 
I'elastase leucocytaire (infiltration tissulaire lors des infections); 

- modification chimique de la conformation spatiale anormale 
de I'AAT de type Z (anomalie qui empeche son excretion par 
les hepatocytes). 

L'administration d'AAT par aerosol est en cours devaluation 
chez I'homme, en termes de tolerance et d'efficacite biologique. 
L'acide tout-transretinofque s'est avere capable, dans 
I'emphyseme induit par I'elastase chez le rat, d'augmenter 
le nombre d'alveoles. Les etudes chez I'homme sont en cours. 
Des valves unidirectionnelles, installees par voie endoscopique 
dans les branches s'ouvrant sur des zones emphysemateuses, 
semblent capables d'induire une atelectasie de ces zones. Ce 
procede est en cours devaluation chez le sujet emphysemateux. 
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LE DIAGNOSTIC REPOSE 
SUR LA TOMODENSITOMETRIE THORACIQUE 


Le diagnostic de l’emphyseme repose sur la tomoden- 
sitometrie thoracique en coupes fines (fig. 2) qui permet 
d’affirmer l’emphyseme, d’en preciser le type, et d’en 
apprecier l’etendue. 

Les principals situations oil Fon est conduit a faire le 
diagnostic d’emphyseme sont les suivantes. 

Diagnostic premier ou surveillance dune BPCO : les formes 
debutantes d’emphyseme n’ont pas de traduction clinique. 



Le diagnostic est alors porte en cas de realisation d’une 
tomodensitometrie thoracique pour des raisons autres 
qu’une dyspnee (symptomes pulmonaires particuliers, 
investigation d’une opacite intrathoracique). Chez les sujets 
atteints d’une BPCO evoluee, se plaignant done d’une 
dyspnee d’effort, ce sont les signes de distension pulmonai- 
res 9 sur le cliche thoracique en inspiration qui attirent l’at- 
tention (horizontalisation des cotes de face, aplatissement 
des diaphragmes de profil) ; signes eventuellement confor- 
tes par une hyperclarte du parenchyme pulmonaire. 
C’est en general un emphyseme centrolobulaire que 




lii'liiii Tomodensitometries (A r B) et radiographies (C, D) thoraciques 

A. Transplantation pulmonaire gauche. Noter la distension et I'homogeneite de I'emphyseme du poumon droit (emphyseme 
panlobulaire def icitaire en AAT); greffon radiologiguement normal. 

B. Emphyseme centrolobulaire (BPCO evoluee): heterogeneite des lesions d'emphyseme, bilaterales, dans les lobes superieurs. 

C. Bu lie geante du poumon gauche, refoulant le mediastin. En tomodensitometrie, il s'agissait d'un emphyseme paraseptal, 
bilateral, mais tres asymetrigue. 

D. Emphyseme panlobulaire avec deficit en AAT; importante distension thoracigue; preponderance des lesions d'emphyseme 
dans le poumon droit et dans les lobes inferieurs. 
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4 C'est I'examen tomodensitometrique thoracique en coupes 
fines qui permet de porter le diagnostic d'emphyseme. 

•> Les formes evoluees d'emphyseme generent une insuffisance 
respiratoire obstructive, se manifestant par une dyspnee. 

La forme d'emphyseme la plus commune est I'emphyseme 
centrolobulaire, present a des degres divers chez les sujets 
atteints de BPCO. 

•> Un emphyseme diffus, homogene, predominant aux lobes 
inferieurs, chez un sujet de la quarantaine, fumeur ou non, 
se plaignant d'une dyspnee d'effort, doit faire rechercher 
un deficit en al-antitrypsine. Ce deficit, d'origine genetique, 
peut requerir un traitement substitutif. 

4 Le developpement de bulles isolees, entourees d'un 
parenchyme pulmonaire sain, est I'expression commune de 
I'emphyseme paraseptal. Ces bulles, parfois geantes, peuvent 
se compliquer de pneumothorax, d'infection, d'hemorragies. 
Leur exerese chirurgicale constitue un traitement radical 
de cette forme d'emphyseme. 

4 La transplantation pulmonaire et la chirurgie de reduction 
de volume sont des options chirurgicales dont I'objectif est 
d'ameliorer le contort respiratoire. Elies relevent d'indications 
particulieres. 


la tomodensitometrie thoracique met alors en evidence. 

Decouverte d’une hyperclarte pulmonaire isolee: c’est le 
mode de diagnostic usuel de I’emphyseme paraseptal, 
chez un sujet jeune, non ou peu dyspneique ; la tomoden- 
sitometrie thoracique conhrme I’emphyseme paraseptal, 
sous forme d’une ou plusieurs bulles, parfois geantes, et 
l’integrite du reste du parenchyme pulmonaire. 

Investigation a l occasion dun premier pneumothorax : en 
particular si ce pneumothorax survient au-dela de la tren- 
taine chez un sujet fumeur. La tomodensitometrie thora- 
cique permet de reperer soit, deja, des lesions d’emphy- 
seme centrolobulaire, soit un emphyseme paraseptal. 

Investigations declenchees par Vapparition d’une dyspnee 
d’effort progressive, inattendue meme chez un fumeur, en rai- 
son de I’age du sujet (la quarantaine) : le diagnostic peut etre 
suspecte a I’examen du cliche thoracique, la suspicion est 
renforcee par des antecedents familiaux d’emphyseme. 
L’aspect des lesions et leur predominance dans les lobes 
inferieurs conhrment le diagnostic d’emphyseme panlo- 
bulaire ; 10 le taux tres bas d’AAT circulante etablit la rela- 
tion avec un phenotype dehcitaire. 

TRAITEMENT 


Les lesions d’emphyseme sont irreversibles. Leur pre- 
vention et leurs traitements non chirurgicaux se confon- 
dent avec ceux d’une BPCO et d’une insuffisance respira- 


toire dans les cas d’emphyseme, centrolobulaire, parasep- 
tal ou panlobulaire. Dans les formes d’emphyseme panlo- 
bulaire associees a un deficit profond en AAT, et de seve- 
rite intermediate, X American Thoracic Society et X European 
Respiratory Society recommandent l’administration intra- 
veineuse reguliere d’AAT. 4 

Les etudes publiees n’ont cependant pas strictement 
demontre que ce traitement substitutif conferait un bene- 
fice clinique. II s’agit en outre d’un traitement lourd, 
contraignant et couteux, bien que sans effet indesirable 
notable. II reste done a prouver formellement que ce sont 
les sujets ayant un YEMS compris entre 30 et 50 % de la 
valeur theorique qui en tirent benefice, en termes de 
reduction du declin du YEMS, ou de revolution de l’em- 
physeme appreciee en tomodensitometrie. 

La chirurgie se congoit dans trois circonstances 
differentes 

L’exerese de bulles isolees dans le cadre d’un emphyseme 
parseptal, volumineuses ou augmentant de volume, com- 
pliquees (hemorragie, infection, pneumothorax), ou 
responsables d’un trouble ventilatoire obstructif mal 
tolere, peut etre radicale si le reste du parenchyme pulmo- 
naire est normal. 

La transplantation pulmonaire ( v. les indications dans 
l’encadre de H. Mal p. 1428) ne concerne qu’un nombre 
limite de sujets, tres selectionnes. 

La chirurgie de reduction de volume est une chirurgie 
fonctionnelle, qui concerne essentiellement des sujets 
porteurs d’un emphyseme heterogene, predominant aux 
lobes superieurs, et d’une insuffisance respiratoire obs- 
tructive evoluee, et mal toleree. 11 Son principe est, via la 
resection non reglee des zones les plus emphysemateu- 
ses, de reduire la distension thoracique, et d’augmenter 
la tension radiale peribronchiolaire, done de reduire le 
collapsus bronchiolaire. Son benefice fonctionnel, objec- 
tif et subjectif, est perceptible pendant 3 a 5 ans. Ce bene- 
fice est difficilement chiffrable pour un sujet donne. 
Cependant, un emphyseme diffus et homogene, un 
YEMS ou un facteur de transfert du CO inferieur a 20 % 
de la valeur theorique, sont des contre-indications a cette 
chirurgie. 12 

CONCLUSION 


Le cadre des emphysemes depasse celui de la BPCO. Les 
formes evoluees d’emphyseme generent ou aggravent une 
dyspnee. L’examen tomodensitometrique thoracique et la 
mesure de la fonction respiratoire sont deux examens cles 
pour preciser le type et l’etendue des lesions emphysema- 
teuses et apprecier leur impact fonctionnel. L’exerese chirur- 
gicale des lesions emphysemateuses, parfois la transplanta- 
tion pulmonaire, sont susceptibles, dans des conditions 
particulieres, d’apporter un benefice fonctionnel. 
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SUMMARY Emphysema 

The term emphysema refers both to abnormal enlargement and 
destruction of distal spaces of the lung. Diagnosis of emphysema is 
achieved by high resolution CT-scan of the thorax. Advanced forms 
of emphysema are associated with severe respiratory insufficiency. 
Isolated forms of emphysema may present as giant bullae with 
normal surrounding parenchyma. Diffuse panlobular emphysema is 
freguently associated with a genetic disease characterized by a 
severe deficit in alphal-antitrypsin (AAT). Common forms of 
emphysema are observed in the distal lung of patients with COPD, 
or around fibrous and retractile lesions of the lung. Apart from the 
possible beneficial effect of augmentation therapy in case of 
severe deficit in AAT, there is no medical therapy currently active 
on the emphysematous process. Surgical approaches include 
bullaectomy which may be indicated in some cases of giant bullae, 
and lung transplantation and lung volume reduction surgery whose 
indications are both restricted to selected cases of advanced 
emphysema. 

Rev Prat 2004 ; 54 : 1419-23 


RESUME Emphysemes 

L'emphyseme est a la fois un elargissement anormal et une 
destruction des espaces aeriens distaux du poumon. L'examen 
tomodensitometrigue thoracigue en permet le diagnostic. Les 
formes evoluees d'emphyseme sont responsables d'une 
insuffisance respiratoire grave. II peut s'agir d'une maladie 
autonome, sous forme de bulles isolees, ou de I'expression 
pulmonaire d'un deficit enal-antitrypsine, maladie genetigue bien 
identif iee, gui reguiert un traitement propre. Plus communement, 
l'emphyseme est constitutif de la BPCO ou satellite de lesions 
bronchopulmonaires fibreuses et retractiles; dans ces cas, son 
traitement se confond avec celui de la maladie causale. L'exerese 
de bulles pulmonaires isolees est un traitement radical de 
l'emphyseme. La transplantation pulmonaire et la chirurgie de 
reduction de volume relevent d'indications particulieres. 
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Bronchopneumopathie chronique obstructive : le repertoire 

Suite de la page 1413 


ASSOCIATIONS, 
ORGANISMES, SITES... 


www.antadir.com 

L'Antadir a monte un site tres 
fonctionnel sur lequel se 
trouvent aussi bien des infor- 
mations sur la federation 
(adresses des sieges et des 
antennes de I'Antadir et des 
associations regionales), la 
description des differents 
appareils (ventilation, oxy- 


genotherapie...), des fiches 
pratiques pour les patients 
etc. Toutes ces informations 
sont atteintes en 2 ou 3 dies 
a partir des menus derou- 
lants de la page d'accueil... 
C'est facile. 

www.lesouffleclavie.com 

Le Comite national contre 
les maladies respiratoires 
(CNMR) met en ligne informe 
et conseille les patients sur 


ce que sont les maladies 
respiratoires, comment vivre 
avec... II organise des 
journees thematiques (voir 
Agenda du souffle) et edite 
des brochures pour les 
patients. 

www.ffaair.org 

La Federation frangaise des 
associations et amicales d'in- 
suffisants et autres patho- 
logies respiratoires met en 


ligne des informations des- 
tinees aux patients : la vie de 
('association, des fiches pra- 
tiques, des temoignages. Son 
siege est (avec la SPFL, le 
CNMR, I'Antadir, I'Office fran- 
gais de lutte contre le taba- 
gisme [OFT], Plntergroupe 
francophone de cancero- 
logie thoracique [IFCT]) a La 
Maison du Poumon, 66, bou- 
levard Saint-Michel, 75006 
Paris (Tel.: 01 55 42 50 40). 
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